Adipsic hypernatremia cause chronic hyperosmolality and hypernatremia through a combination of impaired thirst and osmotically stimulated antidiuretic hormone secretion. This syndrome can be grouped together as disorders of osmoreceptor dysfunction due to the various degrees of osmoreceptor destruction related with different types of intracranial lesions around the anterior hypothalamus, consistent with the location of primary osmoreceptor cells. Adipsic hypernatremia, associated with developmental disorder of corpus callosum, is very rare. Most cases are diagnosed at infancy and early childhood; the replacement of desmopressin is necessary. Herein, we report adipsic hypernatremia associated with anomalous corpus callosum in adult with mental retardation; they were treated with only free water without desmopressin. (Endocrinol Metab 27:232-236, 2012) 무갈증성 고나트륨혈증(adipsic hypernatremia, AH)은 삼투압수 용체 기능장애 중 가장 심각한 형태로 혈청 나트륨, 오스몰농도에 관계없이 갈증을 느끼지 않으며, 이와 함께 항이뇨호르몬 분비장애 가 동반되어 만성적인 고나트륨혈증, 고삼투몰농도를 보이는 증후 군이다. 갈증과 항이뇨호르몬의 분비를 조절하는 삼투압수용체는 앞쪽 시상하부 근처에 존재하는데 이 부위의 손상이 여러 가지 형태 의 삼투압수용체 기능장애를 일으킨다[1]. 뇌량(corpus callosum)의 선천적 발달장애는 신경 발달지연을 초래하며 해부학적으로 인접해 있는 시상하부의 발달이상을 동반하여 주변 구조물인 삼투압 수용 체에 영향을 미쳐 AH를 일으킬 수 있다. 뇌량의 발달이상과 연관된 AH는 매우 드물게 보고되어 있는데[2-6], 대개 영아기에 발견되며 항 이뇨호르몬의 보충이 필요하였다. 저자들은 최근 뇌량의 저형성증 이 있는 성인 정신지체 환자에서 항이뇨호르몬의 보충 없이 수분 공 급만으로 AH를 성공적으로 치료한 경험을 보고하고자 한다. 증 례 환자: 31세, 남자 주소: 고나트륨혈증, 고삼투몰농도 현병력: 정신지체가 있는 환자로 서혜부 탈장 수술 위해 외과에서 시행한 수술 전 검사에서 고나트륨혈증, 고삼투몰농도를 보여 신장 내과에 의뢰되었다. 과거력: 환자는 출생 시 뇌 외상이나 감염은 없었으나 어린 시절 부터 신경 발달 지연을 보였으며 20세에 정신지체를 진단받고 타 병 원 정신과 진료를 받아오던 중이었다. 환자의 정신지체 수준은 경도 였으며 초등학교 고학년 수준의 학습능력을 보였다. 그 외 내과적

